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Pustulosis amicrobiana de los pliegues
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Amicrobial pustulosis of the folds.
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Resumen

Se comunica el caso de una paciente de la cuarta década de la vida con antecedente
de lupus eritematoso sistémico que tuvo pustulosis amicrobiana de los pliegues, que
fue tratada exitosamente con esteroides via oral.
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Abstract

We report the case of a female patient of the fourth decade of life with a history of
systemic lupus erythematosus who presented amicrobial pustulosis of the flexures,
which was successfully treated with oral steroids.
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ANTECEDENTES

La pustulosis amicrobiana de los pliegues es
una dermatosis que se encuentra en el grupo de
las dermatosis neutrofilicas. Es una enfermedad
cuya incidencia no esta descrita, Gnicamente
hay reportes de casos en la bibliografia, debido
a su baja incidencia. Se describe el caso de una
paciente con esta afecciéon poco comun.'?

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 33 afos de edad, ama
de casa, residente del Estado de México con
antecedentes heredofamiliares negados. Fue
diagnosticada con lupus eritematoso sistémico a
los 23 anos de edad, inicié con manifestaciones
neurolégicas (epilepsia), mucocutaneas, renales
y hematoldgicas y sindrome antifosfolipidico
secundario.

Al momento de acudir a la consulta de dermato-
logia no mostraba actividad de lupus eritematoso
sistémico. Se encontraba en tratamiento con
prednisona a dosis de 5 mg/24 h, azatioprina
100 mg/24 h, 4cido acetilsalicilico 100 mg/24 h,
pravastatina 20 mg, filtro solar cada cuatro horas
en zonas fotoexpuestas y cuidados de la piel.

La paciente acudi6 a la consulta de dermato-
logia por padecer una dermatosis diseminada
a la cabeza, el cuello y el tronco, de los que
afectaba la piel cabelluda con predominio de
la region parieto-occipital, el cuello en la cara
posterior, el tronco en los pliegues axilares e
inguinales, y estaba constituida por eritema,
escamas y costras melicéricas, asi como por
pustulas de base eritematosa de 2 a 3 mm de dia-
metro acompafiadas de costras adherentes, que
coalescian formando placas eritematosas. Tenia
evolucién de dos meses (Figura 1). Se sospech6
una infeccién bacteriana por lo que se establecié
el diagnéstico clinico de impétigo diseminado y
se inicio tratamiento con fomentos secantes con
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Figura 1. Dermatosis caracterizada por pustulas con
base eritematosa que coalescen en placas eritematosas
ubicadas en la piel cabelluda de la regién occipital.

acetato de aluminio y sulfato de calcio dos veces
al dia durante siete dias, asi como ciprofloxacino
500 mg cada 12 horas durante 10 dias. Acudi6 a
revision sin mejoria de la dermatosis, por lo que
se dejo tratamiento con dicloxacilina 1 g cada
12 horas durante 10 dias y se cit6 dos semanas
después donde se observé persistencia de las
lesiones en el cuerpo y en la piel cabelluda.

Por la mala evolucién se decidi6 tomar una
biopsia de piel cabelluda de la regién occipital,
con sospecha clinica de pénfigo seborreico y
se aumento la dosis de prednisona a 30 mg dia
via oral.

La biopsia reporté eccema subagudo con pus-
tulizacion multifocal compatible con pustulosis
subcornea, epidermis con areas de acantosis,
espongiosis y abundante infiltrado inflamatorio
linfocitario en la dermis papilar, en algunas zonas
en bandas y en otras perivascular (Figura 2), asi
como dreas de espongiosis con agregados de
neutrofilos debajo de la capa cérnea y también
dispersos en la dermis superficial (Figura 3). De
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Figura 2. Epidermis con dreas de acantosis, espongio-
sis con una coleccion intraepidérmica y abundante
infiltrado inflamatorio linfocitario en la dermis papilar,
en algunas zonas en bandas y en otras perivascular.
No se observa acantélisis (HyE, original x100).

acuerdo con la localizacién de las lesiones y con
el reporte de la biopsia se estableci6 el diagnés-
tico de pustulosis amicrobiana de los pliegues.
Se decidié continuar con prednisona 30 mg/dia,
adicionando nicotinamida, cinc, cobre y dcido
félico, fomentos con domeboro y mupirocina.
Acudio a consulta de revision un mes después,
clinicamente sin lesiones en el cuello ni en la
piel cabelluda (Figura 4).

DISCUSION

La pustulosis amicrobiana de los pliegues fue
descrita por primera vez por Crick y su grupo
en 1991." Esta se encuentra en el grupo de las
dermatosis neutrofilicas, se manifiesta principal-
mente en mujeres jovenes de edad promedio de
31.5 anos,' con antecedente de enfermedades
autoinmunitarias. Se describié por primera
vez en dos pacientes con lupus eritematoso
sistémico,? que es el trastorno autoimmunitario
con el que se asocia con mds frecuencia. Se ha
mencionado el hecho de que clinicamente es
una sobreposicién entre dermatosis neutrofilicas
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Figura 3. Se observan dos dreas de espongiosis (A y B),
ambas con agregados neutréfilos que se encuentran
por debajo de la capa cérnea y también dispersos en
la dermis superficial (H/E, original x400).

y lupus eritematoso sistémico y se sugiere se le
llame lupus neutrofilico cutdneo.? Se ha descri-
to la asociaciéon con la enfermedad mixta del
tejido conectivo, sindrome antifosfolipidico,
enfermedades inflamatorias intestinales, pirpura
trombocitopénica autoinmunitaria, nefropatia
por IgA, asi como con hepatitis autoinmunita-
ria*® y tiroiditis de Hashimoto.®

La dermatosis se localiza en los pliegues, tiene
inicio stbito, pero su curso tiende a la cronicidad,
como el caso de la paciente del caso comunica-
do. Los sitios afectados con mas frecuencia son
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Figura 4. Revisién un mes después de la toma de
biopsia clinicamente sin lesiones.

la piel cabelluda, grandes pliegues, el conducto
auditivo externo, la region retroauricular, asi como
la regién anogenital. Se distingue por la apari-
cién de pustulas asépticas con base eritematosa
que coalescen en placas erosivas. El curso de la
dermatosis es independiente de la actividad de
la enfermedad autoinmunitaria subyacente y no
suele cursar con sintomas sistémicos.

La causa se desconoce, pero se cree que es una
reaccion de inmunocomplejos y activacién del
complemento que causan quimiotaxis de neu-
trofilos.” Su manifestacién se ha asociado con el
tratamiento con anti-TNF.*

Marzano y su grupo* establecieron los criterios
diagnésticos mayores y menores. Se requiere un
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criterio mayor y uno menor para el diagnéstico
(Cuadro 1)." La paciente tuvo en la histopatologia
pustulas espongiformes intraepidérmicas con
infiltrado de predominio neutrofilico, asi como
la afeccién de los sitios caracteristicos y, aunado
a la buena respuesta a esteroides sistémicos, se
establecio el diagnéstico de pustulosis amicro-
biana de los pliegues.

En términos bioquimicos, se ha encontrado ele-
vacién deVSG y PCR. De acuerdo con Marzano
y su grupo se encuentra sobreexpresada IL-1f,
asi como IL-8, CXCL 1/2/3 y RANTES, a los que
se les atribuye la sobreexpresion y activacién
de los neutréfilos.* Asimismo, la elevacién de
los leucotrienos B4 y variantes activadas de
complemento (C5) favorecen la quimioatraccién
de neutrdfilos en la dermis y la epidermis y la
formacion de pustulas.®

Desde el punto de vista histolégico, se ha en-
contrado infiltrado neutrofilico en glandulas
ecrinas, asi como en tejido celular subcutaneo
y leucocitoclasia sin vasculitis.? Se ha descrito
alta expresién de Ki67 y de involucrina en que-
ratinocitos epidérmicos.®

En cuanto al diagnéstico diferencial clinico
deben considerarse psoriasis pustulosa, pénfigo
folidceo, pénfigo por IgA, dermatosis pustulosis
subcérnea y pioderma vegetante, asi como
enfermedades de causa infecciosa, como im-
pétigo vy foliculitis,' como sucedié en el caso
comunicado.

Para el tratamiento se prescriben principalmente
corticoesteroides orales, colchicina, cimetidina,
dapsona, asi como terapia biolégica; suplemento
con vitaminas A y C, antibiéticos orales, hidro-
xicloroquina, dapsona y ciclosporina.?

Se han reportado casos de tratamiento con ana-
kinra, un inhibidor de IL-1a e IL-1 en pacientes
resistentes a tratamiento convencional.?
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Criterios diagnésticos de pustulosis amicrobiana de los pliegues establecidos por Marzano y su grupo*

Criterios mayores Criterios menores

Pustulosis que afecta una o mds flexuras mayores o una o mds Asociacién con una o mds enfermedades autoinmunitarias

flexuras menores y el pliegue anogenital

Histologia: pustulas espongiformes intraepidérmicas con ANA o titulos igual o superior a 1:160

infiltrado de predominio neutrofilico

Cultivo negativo de una pustula intacta

Existencia de uno o mds anticuerpos: ENA, anti-ADN, anti-
musculo liso, antimitocondrial, anticélula géstrica parietal,
antiendomisio

ANA: antinucleares; ADN: acido desoxirribonucleico; ENA: antigenos nucleares extraibles.

CONCLUSION

La pustulosis amicrobiana de los pliegues es una
dermatosis poco frecuente que debe sospecharse
en pacientes del sexo femenino con lesiones tipo
pustulas de predominio en el conducto auditivo
externo, las zonas de flexién agrupadas en placas
y el antecedente de enfermedades autoinmunita-
rias. Para el diagnéstico se requiere la asociacion
de las caracteristicas clinicas con la histopatologia
que reporta la localizacién de las pustulas como
intradérmicas y abundante infiltrado neutrofilico,
se distingue por tener excelente respuesta al tra-
tamiento con esteroides via oral.
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